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Резюме. В статье представлено ретроспективное исследование по выявлению сложных врожденных пороков сердца (ВПС) у 

новорожденных в Якутии за 2 периода: 2001–2003 гг. (период А) и 2013–2015 гг. (период В). Отчетливо показано повышение в 

динамике частоты выявления сложных врожденных пороков сердца у новорожденных в Якутии. Наиболее часто встречались 

тетрада Фалло, обструктивные заболевания аорты, атрезия легочной артерии, далее полный общий атриовентрикулярный 

канал, аномалия Эбштейна, стеноз легочной артерии. Обструктивные заболевания аорты были зарегистрированы только в 

период 2013–2015 гг. Одним из факторов выявления сложных пороков сердца является значительное улучшение материаль-

но-технической базы медицинских учреждений Якутии, улучшение качества диагностики ВПС и внедрение новых методов 

диагностического поиска, в частности активное применение ангиографических методов исследования, компьютерной томо-

графии в ангиорежиме, магнитно-резонансного исследования сердца.
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Abstract. The article presents a retrospective study on the detection of complex congenital heart defects (CHD) in newborns in Yakutia 

for 2 periods: 2001–2003 and 2013–2015. An increase in the dynamics of the frequency of detection of complex congenital heart 

defects in newborns in Yakutia is clearly shown. The most common cases were Fallot’s tetrad, obstructive aortic disease, pulmonary 

artery atresia, then total AVC, Ebstein’s anomaly, and pulmonary artery stenosis. Obstructive aortic diseases were reported only in 

the period 2013–2015. One of the factors in the detection of complex heart defects is a significant improvement in the material and 

technical base of medical institutions in Yakutia, improving the quality of diagnosis of CHD and the introduction of new diagnostic 

search methods, in particular, the active use of angiographic methods of research, computed tomography in angiography, magnetic 

resonance imaging of the heart.
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ВВЕДЕНИЕ

Врожденные пороки сердца (ВПС) представля-
ют гетерогенную группу заболеваний, включаю-
щую изолированные, сочетанные и комбинирован-
ные аномалии мультифакториальной этиологии [1].

Официальные статистические данные, согласно 
ЦНИИ информатизации и организации здравоох-
ранения МЗ РФ, свидетельствуют, что показатель 
заболеваемости ВПС у детей в РФ в 2014 г. оказал-
ся на уровне 400,5, а в 2015 г. — 439,0 на 100 000 
детского населения [2]. Показатели распростра-
ненности ВПС в отдельных регионах Российской 
Федерации весьма гетерогенны.

Врожденные пороки сердечно-сосудистой си-
стемы, по данным мировой статистики, встреча-
ются с частотой 8,0–10,2 на 1000 новорожденных, 
среди живорожденных детей этот показатель со-
ставляет 6–8 случаев на 1000 детей [3, 4]. В си-
стематическом обзоре, посвященном анализу за-
болеваемости врожденными пороками сердца и 
системы кровообращения в мире за период с 1955 
по 2012 гг. (11 исследований), было показано, что 
тяжелые ВПС встречались с частотой 0,414–2,3 на 
1000 живорожденных детей, пороки средней сте-
пени тяжести — 0,43–2,6 на 1000 новорожденных, 
а пороки с минимально выраженными изменения-
ми — 0,99–10,3 на 1000 детей [5, 6].

Актуальность исследования обусловлена вы-
сокой распространенностью ВПС, необходимо-
стью своевременной диагностики, тенденцией 
к повышению доли тяжелых, комбинированных 
ВПС, требующих высокотехнологичных методов 
диагностики и лечения. Рост заболеваемости ВПС 
у новорожденных вносит существенный вклад 
в формирование перинатальной и младенческой 
смертности, а также общей смертности детей [3, 
4, 7].

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Данное ретроспективное клиническое иссле-
дование проводилось на базе Педиатрического и 
Перинатального центров ГАУ РС (Я) «Республи-
канская больница № 1 — Национальный центр 
медицины». Нами проведен анализ частоты выяв-
ления ВПС у новорожденных Якутии по социаль-
но-территориальным зонам проживания в течение 
временных периодов 2001–2003 и 2013–2015 гг. 
Всего обработано 1824 случая ВПС за эти пери-
оды. По нашим данным за период А (2001–2003) 
всего зарегистрировано 697 случаев, за период 
В (2013–2015) 1127 случаев диагнозов ВПС сре-
ди новорожденных, родившихся живыми и нахо-

дившихся на обследовании, лечении, а также на 
этапе выхаживания по поводу недоношенности в 
профильных отделениях. Всего в выборочной со-
вокупности ВПС выявлено 76 случаев сложных 
ВПС. Всем новорожденным выполнено ультраз-
вуковое исследование сердца — эхокардиография 
с допплерографией (ЭхоКГ с ДГ) с целью оценки 
анатомической структуры, функции сердца и круп-
ных сосудов; проведена оценка степени сердечной 
недостаточности (СН) по Н.А. Белоконь (1987) и 
функционального класса (ФК) по классификации 
Нью-Йоркской ассоциации сердца — New York 
Heart Association (NYHA) (1969), согласно нацио-
нальным рекомендациям союза педиатров России, 
ассоциации детских кардиологов России (АДКР) 
(2016).

РЕЗУЛЬТАТЫ

Получены следующие результаты распределе-
ния нозологических форм ВПС по зонам прожи-
вания. В структуре сложных ВПС (n=76) наиболее 
часто встречалась тетрада Фалло (ТФ) — 22,4% 
(17), обструктивные заболевания аорты — 13,2% 
(10), атрезия легочной артерии (АЛА) — 9,2% (7) 
и по 7,9% (6) распределились общий атриовент-
рикулярный канал (ОАВК), аномалия Эбштейна, 
стеноз легочной артерии (СЛА). Результаты пред-
ставлены в таблице 1.

ТФ была представлена во всех пяти зонах. Наи-
более часто регистрировалась в арктической зоне, 
что составило 37,5% (n=12), далее в смешанной, 
промышленной зонах и в зоне г. Якутск — 25,0% 
(n=12), 27,3% (n=18), 21,7 (n=38), соответственно, 
и наименее часто выявлялась в сельской зоне — 
15,4% (n=42). 

Обструктивные заболевания аорты были пред-
ставлены в четырех зонах, кроме г. Якутска. Наи-
более часто регистрировались в арктической зоне, 
что составило 25,0% (n=12), далее в сельской и 
смешанной зонах — 19,2% (n=42) и 18,2% (n=18), 
соответственно, наименее часто — в промышлен-
ной зоне 12,5% (n=12).

Остальные ВПС были представлены в различ-
ных долях от 4,3 до 15,2% по трем и двум зонам. 
Другие cочетанные сложные ВПС наиболее часто 
регистрировались в сельской зоне, что состави-
ло 15,2% (n=42), в промышленной зоне — 12,5% 
(n=12), в г. Якутске — 4,3% (n=38). СЛА наблюда-
лись в промышленной, сельскохозяйственной зонах 
и г. Якутске. АЛА регистрировалась в сельскохозяй-
ственной, промышленной зонах и г. Якутске. ОАВК 
был выявлен в промышленной, сельскохозяйствен-
ной зонах и г. Якутске. Тотальный аномальный 
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дренаж (ТАДЛВ) регистрировался в арктической, 
сельскохозяйственной зонах и г. Якутске. Общий 
артериальный ствол (ОАС) был представлен в арк-
тической и промышленной зонах в равных долях. 
Аномалия Эбштейна — в сельскохозяйственной, 
смешанной зонах и г. Якутске. Транспозиция маги-
стральных сосудов (ТМС) выявлялась в двух зонах: 
смешанной и г. Якутске. Синдром гипоплазии ле-
вых отделов сердца был выявлен в одной зоне — 
смешанной, и составил 9,1% (n=18) от выявленных 
ВПС в этой зоне. Обращает на себя внимание, что 
большее разнообразие по нозологическим формам 
наблюдалось в сельской зоне и в г. Якутске, что, 
возможно, объясняется большей плотностью насе-
ления. Там же получены несколько другие резуль-
таты по распределению сложных ВПС. Так, в сель-
ской зоне доля обструктивных заболеваний аорты 
занимала первое место в структуре нозологических 
форм сложных ВПС, тогда как в зоне г. Якутска об-
структивные заболевания аорты не были зареги-
стрированы. Сложные сочетанные ВПС были заре-
гистрированы в промышленной, сельской зонах и 
в зоне г. Якутск.

Анализ динамики частоты нозологических 
форм сложных пороков в зонах проживания по 
временным периодам представлен в таблице 2. 

В арктической зоне в периоде А не было заре-
гистрировано случаев сложных ВПС. В периоде В 
выявлено 8 случаев сложных ВПС, из них на пер-
вом месте встречалась ТФ, на втором — обструк-
тивные заболевания аорты, что составило 37,5 и 
25,0% соответственно, ТАДЛВ, ОАС, аномалия 
Эбштейна — по 12,5%.

В промышленной зоне в периоде А был зареги-
стрирован 1 случай СЛА, в периоде В было зареги-
стрировано 7 случаев сложных ВПС: наиболее ча-
сто встречались ТФ и ОАВК, что составило 28,0%. 
На обструктивные заболевания аорты, ОАС, СЛА, 
сочетанный сложный ВПС пришлось по 14,5%. 

В сельской зоне в периоде А зарегистрировано 
всего 3 случая сложных ВПС: АЛА, ОАС, СЛА, 
тогда как в периоде В было выявлено 23 случая 
сложных ВПС, таких как обструктивные заболева-
ния аорты (21,7%), ТФ (17,4%), сочетанные слож-
ные ВПС (17,4%), ТАДЛВ, АЛА, ОАС, СЛА, ТМС, 
аномалия Эбштейна.

В смешанной зоне в период А было выявлено 5 
случаев сложных пороков, из них в структуре но-
зологических форм доля ТФ составила 40%, АЛА, 
ТМС и синдром гипоплазии левых отделов сердца 
по 20%. В динамике не было зарегистрировано 
повышения количества сложных ВПС (6 случаев), 
но в структуре ВПС отмечалось большее разно-
образие диагнозов, регистрировались такие поро-
ки как: обструктивные заболевания аорты (33,3%), 
АЛА, СЛА, ТМС, ТФ (по 16,7%) в периоде В.

В зоне г. Якутска в период А было зарегистри-
ровано 7 случаев сложных ВПС, из них на пер-
вом месте регистрировалась аномалия Эбштейна 
(28,6%), ОАВК, АЛА, ТАДЛВ, атрезии ТК, СЛА. 
В периоде В также отмечалось большое разноо-
бразие по нозологическим формам. Было заре-
гистрировано 16 случаев сложных ВПС. Из них 
на первом месте выявлялись ТФ (31,2%), на вто-
ром месте выявлялись — ОАВК, АЛА, СЛА (по 
12,5%), на третьем месте — ТАДЛВ, аномалия 

Таблица 1
Структура нозологических форм сложных врожденных пороков сердца по социально-территориальным зонам Якутии

№ 
п/п Нозологические формы врожденных пороков сердца

Социально-территориальные зоны проживания, %
1 (n=12) 2 (n=12) 3 (n=42) 4 (n=18) 5 (n=38)

1 Тетрада Фалло 37,5 25,0 15,4 27,3 21,7
2 Стеноз легочной артерии 12,5 7,7 13,0
3 Атрезия легочной артерии 7,7 18,2 13,0
4 Общий атриовентрикулярный канал 25,0 7,7 13,0
5 Транспозиция магистральных сосудов 18,2 4,3
6 Тотальный аномальный дренаж 12,5 7,7 8,7
7 Обструктивные заболевания аорты 25,0 12,5 19,2 18,2
8 Аномалия Эбштейна 7,7 9,1 13,0
9 Атрезия трикуспидального клапана 8,7

10 Синдром гипоплазии левых отделов сердца 9,1
11 Общий артериальный ствол 12,5 12,5 7,7
12 Другие сочетанные сложные врожденные пороки сердца 12,5 15,2 4,3

Примечание. В шапке таблицы зоны обозначены: 1 — арктическая зона; 2 — промышленная зона; 3 — сельскохозяйственная 
зона; 4 — смешанная зона; 5 — г. Якутск. 
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Эбштейна, атрезия ТК, сочетанные сложные ВПС, 
ТМС (по 6,2%).

В сравнении с временными периодами наблю-
дений в динамике, полученные данные говорят об 
повышении частоты сложных ВПС, большем раз-
нообразии встречаемости нозологических форм 
сложных ВПС в периоде В во всех зонах прожи-
вания.

ВЫВОДЫ

Анализ распространенности и структуры врож-
денных пороков сердца у новорожденных Якутии 
выявил следующие особенности.
1. В структуре сложных ВПС наиболее часто 

встречались: тетрада Фалло, обструктивные 
заболевания аорты, атрезия легочной артерии, 
далее полный общий атриовентрикулярный 
 канал, аномалия Эбштейна, стеноз легочной ар-
терии.

2. По распределению нозологических форм слож-
ных ВПС по зонам проживания имелись осо-
бенности: 1) обструктивные заболевания аорты 
чаще встречались в сельскохозяйственной зоне; 
2) сложные сочетанные ВПС встречались в про-
мышленной, сельскохозяйственной зонах и в 
г. Якутске.

3. Большее разнообразие в структуре сложных 
ВПС по нозологическим формам наблюдалось 

в зонах: сельскохозяйственной и г. Якутске, 
что, возможно, объясняется большей плотно-
стью населения в сельскохозяйственной зоне и 
в г. Якутске. 

4. В структуре нозологических форм ВПС обраща-
ет на себя внимание выявление сложных ВПС в 
арктической зоне, сочетанных форм сложных 
ВПС в промышленной и сельской зонах в пе-
риод 2013–2015 гг. Все обструктивные заболе-
вания аорты были зарегистрированы только в 
период 2013–2015 гг. 
Безусловно, в Якутии значительно улучшена ма-

териально-техническая база медицинских учреж-
дений, повышено качество диагностики ВПС и 
активно внедряются новые методы диагностиче-
ского поиска, в частности активно применяются 
ангиографические методы исследования, компью-
терная томография в ангиорежиме, магнитно-резо-
нансное исследование сердца. 
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Таблица 2
Динамика частоты выявления нозологических форм сложных врожденных пороков сердца 

в Якутии по социально-территориальным зонам

№ 
п/п

Нозологические формы 
врожденных пороков сердца

Социально-территориальные зоны, периоды, % 
1A
n=0

1В
n=8

2А
n=1

2В
n=7

3А
n=3

3В
n=23

4А
n=5

4В
n=6

5А
n=7

5В
n=16

1 Тетрада Фалло 37,5 28,0 17,4 40 16,7 31,2
2 Стеноз легочной артерии 100 14,5 33 8,7 16,7 14,3 12,5
3 Атрезия легочной артерии 28,0 14,3
4 Общий атриовентрикулярный канал 33 8,7 20 16,7 12,5
5 Транспозиция магистральных сосудов 8,7 20 16,7 6,2
6 Тотальный аномальный дренаж 12,5 8,7 14,3 6,2
7 Обструктивные заболевания аорты 25 14,5 21,7 33,3
8 Аномалия Эбштейна 12,5 8,7 28,6 6,2
9 Атрезия трикуспидального клапана 14,3 6,2

10 Синдром гипоплазии левых 
отделов сердца

20

11 Общий артериальный ствол 12,5 14,5 33 8,7
12 Другие сочетанные сложные врожден-

ные пороки сердца
14,5 17,4 6,2

Примечание. В шапке таблицы зоны обозначены: 1 — арктическая зона; 2 — промышленная зона; 3 — сельскохозяйственная 
зона; 4 — смешанная зона; 5 — зона г. Якутск. А — период 2001–2003 гг.; В — период 2013–2015 гг. 
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